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Descriptores DeCS: Sindrome de Peutz-Jeghers

Subject headings: Peutz-Jeghers Syndrome

Sefior Editor:

Este sindrome raro, poco frecuente’” de transmisién dominante, se caracteriza por manchas
melandticas en labios, mucosa bucal, piel y multiples pdlipos hamartomatosos en todo el tubo
gastrointestinal, desde el estbmago hasta el recto”.

Las alteraciones cutaneas consisten en pequefias pecas alrededor de la boca, labios y partes
distales de los dedos de las manos y los pies; dentro de la boca aparece una pigmentacion en
parche. Con el avance de la edad, las pecas caracteristicas tienden a desaparecer y dejan la
pigmentacién de la boca, la cual puede ser indistinguible de aquella debida a factores raciales o a
una enfermedad de Addison®.

La poliposis acompafiante afecta preferentemente al intestino delgado, aunque pueden ocurrir
también pélipos hamartomatosos en el estbmago y en el colon. La poliposis del intestino delgado
puede ocasionar brotes de dolor abdominal y vémitos®. Son frecuentes las hemorragias. La
invaginacion es una causa frecuente de operacion. La incidencia de neoplasias en los pélipos es
aproximadamente del 2-3 %. Estos pacientes tienen mayor riesgo de desarrollar tumores
mamarios, cervicales, ovaricos y testiculares®.

Presentacion del paciente:

Paciente IZG, femenina, mestiza, que ingresa por primera vez a los dos afios de edad en nuestro
hospital con historia de sangramiento rectal y protrusion de una masa polipoidea por el ano, por lo
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que se le realiza de urgencia exéresis de dicho tumor. El resultado del examen
anatomopatolégico fue: Pdlipo hamartomatoso de Peutz-Jeghers.

Posteriormente se realizaron diferentes estudios, entre ellos colonoscopia, donde se comprueba la
existencia de dos nuevos pélipos en el colon transverso y ciego, que se resecan por via
endoscépica, con el mismo diagndstico histolégico.

Al afio de evolucion ingresa con cuadro clinico sugestivo de oclusion intestinal, se le realiza
laparotomia exploradora y se observa la presencia de un pélipo que invaginaba yeyuno,
aproximadamente a 20 cm del asa fija. Se logra desinvaginar y se hace enterotomia, reseccion
intestinal, con anastomosis terminoterminal. Evoluciona satisfactoriamente durante seis meses,
pero ingresa nuevamente con dolor abdominal y deposiciones oscuras. Mediante duodenoscopia
se comprueba la presencia de formaciones polipoideas en curvatura menor gastrica y en
duodeno. En este periodo se observan las manchas pigmentadas en labio y mucosa bucal.

Antecedentes patolégicos familiares: No existen antecedentes familiares de la enfermedad.
Examen cutaneo: Maculas de color amarronado negruzco, bien delimitadas, multiples, de tamafio
variable, situadas en la mucosa bucal, labio superior e inferior (Fig 1).

Figura 1 Maculas amarronadas negruzcas multiples en mucosa bucal y labios.

Informe anatomopatol6gico del pélipo: Polipo hamartomatoso de Peutz-Jeghers (Figura 2).
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Figura 2 Pdlipo hamartomatoso de Peutz-Jeghers. Corte histico que muestra la superficie del
polipo, donde se observa un eje central de fibras musculares lisas (muscularis mucosae). Abajo y
a la derecha se observa una gldndula con dilatacion quistica.

En su seguimiento evolutivo ha presentado cuadros oclusivos y de dolor abdominal, intervenciones
quirargicas y, al examen endoscépico, nuevas formaciones polipoideas.
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